DISPLASIA CLEIDOCRANIANA: RELATO DE CASO CLINICO

RESUMO

A displasia cleidocraniana é uma
anomalia congénita autossdmica
dominante rara que afeta o sistema
esquelético, principalmente a face e os
dentes. Os sinais e sintomas podem
variar na sua expressao e ocorréncia.
Dentre as alteragoes faciais, pode-se
ressaltar a retencdo prolongada dos
dentes deciduos, atraso na erup¢ao dos
dentes permanentes, presenga de dentes
supranumerdrios, além de hipoplasia no
terco médio da face com conseqiiente
prognatismo mandibular. O objetivo
neste trabalho ¢é discutir as
caracteristicas clinicas e radiograficas
da displasia cleidocraniana, assim como
relatar caso clinico de um paciente
portador desta anomalia, enfatizando as
alteracdes dentdrias e faciais. O
diagndstico precoce e 0
encaminhamento do paciente para um
planejamento terapéutico, acompanhado
por uma equipe multidisciplinar, sdo
essenciais na prevencdo de
complicacoes futuras dentofaciais.
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Cleidocranial Dysplasia: Case Report

INTRODUCAO

A displasia cleidocraniana € uma doenca
de origem desconhecida que pode, em
alguns casos, ser associada a
hereditariedade. Quando herdada, ela
aparece como caracteristica dominante,
podendo ser transmitida para ambos os
sexos em igual freqiiéncia !!.

Os sinais da displasia incluem hipoplasia
ou aplasia dos ossos claviculares,
resultando na habilidade dos pacientes em
aproximar os ombros, forma estreita e
anormal da pélvis e ossos pubicos, assim
como deformacdes na regido tordcica. A
maior parte dos sinais, no entanto, sio ma
formacdes 6sseas na base do crénio e
cranio. S#o caracteristicas tipicas dos
pacientes afetados por esta sindrome:
auséncia de osso nasal, bossa frontal,
queixo proeminente e hipoplasia muscular
2. Anormalidades dentais estdo sempre
presentes e caracterizadas por multiplos
dentes supranumerdrios, retengdo dos
dentes deciduos, atraso ou falha na erupgéo
de dentes permanentes, dilaceracéo dentéria
e altura alveolar reduzida *.

Virios tratamentos relacionados a
displasia cleidocraniana tém sido
reportados: aremocdo dos dentes deciduos

- em adultos com substitui¢do por préteses?,

o autotransplante de dentes impactados
seguido por restauracio protética !,
remocdo cirdirgica dos  dentes
supranumerdrios, exposi¢do dos dentes
permanentes e extrusdo ortodontica em
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tempo apropriado '. A extrusfo ortodontica
de dentes permanentes, no entanto, €
normalmente dificil devido a atividade
reduzida de osso alveolar *.

O presente trabalho tem como objetivo
discutir as caracteristicas clinicas e
radiogréficas da displasia cleidocraniana,
assim como apresentar um caso clinico de
um paciente portador desta condigdo,
enfatizando as alteracdes dentdrias e faciais.

REVISAO DE LITERATURA

A displasia cleidocraniana foi
primeiramente reportada por MARTIN?
(1765). Inicialmente, acreditava-se que a
desordem apenas envolvia ossos de origem
intramembranosa, como 0s 0ssos do cranio,
clavicula e ossos planos, dai o nome
cleidocraniana. Hoje, sabe-se que ossos de
origem endocondral também sdo afetados e
que a doencga caracteriza-se por ser uma
desordem generalizada de vérias estruturas
do esqueleto 2.

A displasia cleidocraniana (DCC) é uma
desordem associada a aspectos faciais
caracteristicos, manifestacdes orais
significantes e graus variados de
anormalidades esqueletais, sendo
conhecida por uma variedade de nomes,
incluindo disostose cleidocranial, disostose
mutacional e doenga de Marie e Sainton

Sua etiologia é desconhecida * '3 16,19
tendo sido descritos tanto o padrdo de
heranca dominante quanto o recessivo '3,
Foi demonstrado que mutagdes na
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transcricdo do gene fator 2 (RUNX2),
localizado no cromossomo 6p21 podem estar
associadas & displasia cleidocraniana. O
RUNX?2 € considerado o gene mestre na
formacdo dos ossos e tecidos dentais 5. A
doenca ndo apresenta predilecdo por género
ou raga 'S

O aspecto  caracteristico e
patognomoénico desta desordem € a
hipoplasia ou completa auséncia de uma ou
ambas as claviculas. As porcdes
claviculares esternal e acromial podem estar
presentes de maneira rudimentar e a por¢ao
mediana pode estar ausente. Estas
caracteristicas resultam em hipermobilidade
dos ombros, permitindo os pacientes
aproxima-los na linha média anterior. As
inser¢des musculares na clavicula também
podem apresentar-se displéasicas, podendo
ocorrer ainda distor¢cdes anatomicas da
regido cervical. A deformidade clavicular
acompanhada a insercdo muscular
displasica cria um aspecto de pescoc¢o
alongado, com ombros caidos e térax em
forma conica 113,

Pacientes com DCC possuem
freqiientemente baixa estatura e aspecto
craniano e facial caracteristicos. O cranio
exibe um afundamento na sutura sagital, com
bossas parietais, frontais e occipitais
proeminentes, podendo se observar também
base craniana pequena. Os 0ssos
apresentam atraso na calcificacdo das
suturas cranianas e fontanelas, que, quando
associados a pressdo hidrocefélica durante
o desenvolvimento, cria expansdo da
abébada craniana *!'%. Foi observada
também a presenca de fontanela anterior
aberta e sutura coronal parcialmente aberta,
assim como seios pobremente
desenvolvidos 2.

A face pode apresentar-se pequena em
relac@o ao cranio, com hipoplasia maxilar e
dos ossos lacrimal, nasal e zigomatico 316, O
arco zigomdtico pode mostrar curvatura
descendente, os seios paranasais podem
estar subdesenvolvidos ou até mesmo
ausentes 8 e a hipoplasia do ter¢o médio
da face é uma caracteristica encontrada
em quase 100% dos pacientes 5. Podem
ser vistos também hipertelorismo ocular e
exoftalmia média ®. Anormalidades na
mandibula incluem o prognatismo (apesar
desta caracteristica poder ser secunddria
a deficiéncia média da face '*!%), a presenga
de ramos ascendentes paralelos e
processo corondide com curvatura distal
8, sendo que este dltimo pode ainda se
apresentar cdnico se a incidéncia
radiografica for a péstero anterior . O
nariz apresenta-se com base ampla e a
ponte nasal profunda. A acuidade auditiva
¢ freqiientemente diminuida secundéria a
diminuicdo dos canais auditivos, baixa
pneumatizagdo do mastéide e m4 formacao
dos ossiculos °.

O desenvolvimento da denti¢do decidua
e erupgdo do primeiro molar permanente
normalmente ocorrem em uma seqiiéncia
normal. Porém, retencdo dos dentes

deciduos e lento desenvolvimento da
denticdo permanente classicamente
resultam em multiplos dentes permanentes
impactados e dentes supranumerdarios. Os
dentes freqlientemente apresentam esmalte
hipoplasico e raizes dilaceradas com
auséncia de cemento celular. Outras
manifestagdes clinicas e radiogréficas
também podem estar presentes, como
deformidades da coluna (sifose, lordose,
escoliose), pelve e falanges °.

As causas envolvidas na falta de
erup¢do dos dentes nos pacientes
portadores de displasia cleidocraniana
podem estar relacionadas a um distdrbio de
reabsor¢do Gssea ou a presenca de tecido
fibroso interposto entre o foliculo dental e a
mucosa, ou ainda pela auséncia de cemento
celular, o que ird afetar de forma significante
o desenvolvimento do complexo
dentoalveolar 2.

SEOWW.K.;HERTZBERGF.J."” (1995)
pesquisando o desenvolvimento e
comprimento do primeiro molar inferior de
11 pacientes com DCC e 22 pacientes
normais, observou para idade cronolégica
e dentdria, severo atraso no
desenvolvimento dentario, havendo
diferencas entre a média cronoldgica e a
idade dentaria. Ndo foram encontradas
diferencas significantes nos valores do
comprimento da coroa e colo dentdrio. Em
contrapartida, encontraram-se diferencas
estatisticamente significantes na média do
comprimento das raizes dos primeiros
molares inferiores entre os pacientes
portadores de DCC e pacientes normais .

Através da avaliacdo de 14 pacientes
nio tratados de 12 familias portadoras de
displasia cleidocraniana, GOLAN et al 2
(2004), observaram a presenca de bossa
frontal, hipoplasia do terco médio da face
e prognatismo mandibular. Ao exame
radiogréfico, os pacientes apresentaram
germes supranumerdrios, aspecto do
ramo ascendente com lados paralelos e
dngulo gonfaco acentuadamente
arredondado.

O diagnéstico precoce desta condicdo,
assim como uma intervengdo imediata, sdo
importantes e podem influenciar bastante
no progndstico do tratamento através da
restauracdo estética e funcional da denti¢@o
do paciente. Radiografias panoramicas sao
freqiientemente realizadas para o
diagnéstico da displasia cleidocraniana na
pritica dental.

Virios tratamentos relacionados a DCC
tém sido reportados. A remogdo dos dentes
deciduos em adultos com substitui¢cdo por
préteses tem sido preconizada 2. Outro
tratamento recomendado € o autotransplante
de dentes impactados seguido por
restauragfo protética 1. Aremoggo cirtrgica
dos dentes supranumerarios, exposi¢do dos
dentes permanentes e extrusdo ortodontica
em tempo apropriado também sdo opg¢des
de tratamento freqiientemente
recomendadas'®. A extrus@o ortodontica de
dentes permanentes, no entanto, &
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normalmente dificil devido a atividade
reduzida de osso alveolar *.

De acordo com o relato dos pacientes, a
maior causa de restricdo na qualidade de
vida sdo os distirbios dentais 2. Com o
desenvolvimento das diversas alteracdes
dentdrias, como os indmeros dentes
supranumerarios, for¢a de erupcdo limitada,
impactacdo de dentes permanentes e
desenvolvimento mandibular alterado, o
diagndstico precoce é crucial para a
introducdo de um regime de tratamento
adequado 2°. Como hd um atraso na
denti¢o de aproximadamente 18-36 meses’,
o ideal é que o diagnéstico seja feito antes
dos nove anos de idade. Uma vez realizado
o diagnéstico, um tratamento por uma
equipe multidisciplinar envolvendo
ortodontistas, cirurgido maxilofacial e
protesista € obrigatdrio.

RELATO DO CASO CLINICO

Paciente do sexo masculino, seis anos,
cor branca, compareceu a Clinica de
Radiologia da Faculdade de Odontologia de
Piracicaba — UNICAMP, com indicacéo de
radiografia panoramica para avaliagdo de
dente supranumerario deciduo.
Radiograficamente, foi observada a
presenca de dente supranumerdrio deciduo
mesiodente e de muiltiplos dentes
supranumerdrios permanentes (Figura 1).
Devido a dificuldade em se determinar o
nimero e a posicdo dos dentes
supranumerarios, radiografias oclusais
foram realizadas, constatando-se a presenga
de nove dentes supranumerdarios, sendo 1
deciduo “mesiodens” e 8 permanentes
(Figura 2).

Ao exame clinico, observou-se que o
paciente apresentava hipoplasia do terco
médio da face, além de hipermobilidade dos
ombros, permitindo a aproximagdo dos
ombros na linha média anterior, sinal
caracteristico da displasia cleidocraniana
(Figuras 3 e 4). Durante a anamnese foi
descoberto que sua mie também era
portadora da mesma doenga.

Visto que o paciente ainda estd em fase
de crescimento e desenvolvimento
craniofacial e dentario, o mesmo se encontra
sob acompanhamento clinico e radiografico.
Como é comum o desenvolvimento de
maloclusdes em pacientes portadores da
displasia cleidocraniana, o paciente foi
encaminhado para tratamento por uma
equipe multidisciplinar.

DISCUSSAO

A displasia cleidocraniana é uma
sindrome com anormalidades dos dentes e
esqueleto caracteristicas. O modo
autossdmico dominante de transmissao tem
sido mais comumente relatado, embora
também se documentem casos esporadicos
e casos autossOmicos recessivos 'L
Caracteristicas tipicas da DCC incluem
auséncia ou tamanho reduzido de uma ou
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Figura 2 - Radiografias oclusais parciais e total da maxila

Figura 3 - Postura do paciente em repouso Figura 4 - Paciente com hipermobilidade dos ombros,
permitindo a aproximagdo dos mesmos na linha média
anterior; caracteristica patognoménica da DCC
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ambas as claviculas, braquiocefalia com
bossas parietais e frontais, maxila e 0sso
zigomdtico hipopldsicos e relativo
prognatismo mandibular #16°. No caso
clinico relatado, verificou-se padrdo
hereditdrio de transmissdo, ligeira
diminui¢go do terco médio da face, assim
como habilidade do paciente em aproximar
os ombros em direcdo a linha média.

ISHII et al * (1998), observaram uma
reduc¢do do ter¢o médio da face nos 14
pacientes avaliados. Este dado estd de
acordo com JANSEN * (1994), que examinou
radiografias de 35 adultos com displasia
cleidocraniana e relatou reducéo da altura
maxilar, provavelmente causada por soalho
nasal com reabsor¢cdo reduzida,
consequéncia de movimento §sseo
reduzido. Os resultados destes autores
condizem com as caracteristicas relatadas
do paciente deste presente estudo.

Sabe-se que individuos com displasia
cleidocraniana quase sempre apresentam
retardo ou auséncia de erupgdo de dentes
permanentes $7141722 resultando em
desenvolvimento alveolar hipoplésico que,
em adi¢do a auséncia de crescimento vertical
da maxila, leva ao crescimento horizontal da
mandibula 4,

As anormalidades bucais mais comuns
sio a falha na erupcdo de dentes
permanentes e multiplos dentes
supranumerdrios nfo erupcionados *%2!,
YAMAMAOTO et al ?! relataram um caso
de um paciente portador de 63 dentes
supranumerarios. Em contraste,
RICHARDSON et al ** (1994), observaram
que pacientes com DCC podem néo
apresentar dentes supranumerarios ou até
mesmo apresentar falta de dentes. No relato
do caso clinico deste estudo, o paciente
apresentou um dente supranumerdrio
deciduo mesiodente e oito dentes
supranumerdrios permanentes.

As relagdes maxilares sagital e vertical
em criancas com displasia cleidocraniana
sugerem que individuos com denti¢do
primdria apresentam propor¢des maxilares
relativamente normais, assim como posi¢do
normal da mandibula em relacdo a base do
cranio 8. Em contrapartida, individuos
adultos com displasia cleidocraniana
tendem a apresentar diminui¢do do terco
inferior da face, 4ngulo mandibular plano,
assim como ligeiro prognatismo mandibular,
provavelmente resultado de uma deficiéncia
no crescimento maxilar vertical em relacio
ao crescimento mandibular *. Visto que o
paciente descrito neste trabalho
apresentava somente seis anos, estes dados
justificam a presenca das poucas
caracteristicas clinicas e radiogréficas da
DCC relatadas na crianga.

A retengio dos dentes deciduos e o lento
desenvolvimento da denti¢cdo permanente
resultam em multiplos dentes permanentes
impactados e supranumerérios °. KOCH et
al 2 (1983), afirmam que pacientes com DCC
apresentam desenvolvimento dentirio
atrasado de aproximadamente trés anos,
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quando comparado com criancas
normais, podendo ser este um dos motivos
para a erupcdo atrasada dos dentes
permanentes.

Apesar de ndo existir tratamento
especifico para pacientes com DCC, as
correcdes estéticas e funcionais das
deformidades dentofaciais ainda sdo
bastante discutidas ?. O plano de tratamento
estd relacionado com a idade do paciente.
Em casos em que um diagndstico precoce é
realizado, os dentes supranumerarios sao
cirurgicamente expostos e tracionamento
ortoddntica é aplicado.TASAR et al*
(1995), relataram um caso onde houve
remocdo cirdrgica de 28 dentes
supranumerdrios e posterior confeccio de
protese removivel, em virtude das vérias
posi¢des dos dentes ndo erupcionados,
assim como pela idade do paciente, que
contra indicava o tratamento ortodontico.

E importante salientar que a escolha do
tratamento com finalidades de corre¢do
estética e funcional deve seguir critérios:
idade do paciente e momento da descoberta
da doenga *. Neste sentido, estando ainda
o paciente em fase de crescimento e
desenvolvimento, sugere-se  um
acompanhamento clinico e radiografico, com
reavaliacGes periddicas e posterior
encaminhamento para tratamento com uma
equipe multidisciplinar.

CONCLUSOES

As consideracdes apresentadas neste
trabalho mostram que:

e O paciente revelou caracteristicas
relevantes para o diagndstico da displasia
cleidocraniana: presenca de dentes
supranumerdrios, hipoplasia do tergo
médio da face, além de hipermobilidade
dos ombros, permitindo a aproximagio
dos mesmos na linha média anterior.

e O diagndstico precoce €& O
encaminhamento do paciente para um
planejamento terapéutico acompanhado
por uma equipe multidisciplinar sdo
essenciais na prevencéo de complicagdes
futuras dentofaciais.

SUMMARY

Cleidocranial Dysplasia is a rare
autosomal dominant disease affecting the
skeletal and dental system. Its signs and
symptoms can vary in expression and

occurrence. As some facial disorders we
can include prolonged retention of
deciduous teeth, delayed eruption of
permanent teeth, multiple supernumerary
teeth and maxillary hipoplasia with
prominent chin. The aim of this study is to
discuss the clinical and radiographic
characteristics of cleidocranial dysplasia as
well as to describe a cleidocranial dysplasia
case emphasizing some facial and dental
disorders, demonstrating as the precocious
diagnosis and the guiding of the patient for
an appropriate therapeutical planning by a
multidiscipline team are essential in the

prevention of future dentofacial
complications.
UNITERMS

Cleidocranial dysplasia,
Supernumerary tooth, Panoramic
radiograph.
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